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M I $ E A U POINT 



I. Les differentes formes cliniques 


Le diagnostic d’arthrite chronique juvenile ne pent etre retenu 
qu ’apres avoir elimine toute autre cause d’arthrite infectieuse 
ou d’arthralgie inflammatoire. II designe des arthrites 
sans etiologie reconnue, qui debutent avant Page de 16 ans 

et persistent au minimum 6 semaines. 


Pierre Quartier 
Anne-Marie Prieur* 


L a survenue d’une arthrite chez l’en- 
fant, qu’elle soit isolee ou associee 
a d’autres symptomes, peut etre liee 
a diverses causes. Les principales cau- 
ses d’arthrite ou d’arthralgies posant 
le probleme du diagnostic differen- 
tiel varient en fonction du type de 
manifestations initiales et du terrain 
sur lequel elles apparaissent. 

Une monoarthrite febrile doit etre 
consideree comme une arthrite infec- 
tieuse jusqu’a preuve du contraire. 
Toute suspicion d’arthrite bacterienne 
impose une antibiotherapie intra- 
veineuse apres prelevements bacterio- 
logiques du liquide articulaire, d’une 
porte d’entree eventuelle et apres hemo- 
cultures. Parfois, les arthrites infectieu- 
ses peuvent survenir sur un terrain 
particular - drepanocytose, deficit 
immunitaire congenital meconnu, defi- 
cit immunitaire acquis (infection par 


le virus de fimmunodeficience humaine 

[VIH])... 

II faut aussi envisages au debut, la 
possibility d’une hemopathie maligne 
(a ne pas decapiter par une cortico- 
therapie a l’aveugle, le myelogramme 
s’imposant en cas de doute), d’un can- 
cer, d’une vascularite, d’une maladie 
auto-immune et d’affections syste- 
miques diverses. Une arthrite granu- 
lomateuse du petit enfant peut reveler 
une sarcoi’dose articulaire (syndrome 
de Blau), mais il est indispensable 
d’eliminer une arthrite tuberculeuse ou 
une autre arthrite infectieuse a agent 
pathogene intracellulaire. 

Par ailleurs, d’autres maladies arti- 
culaires diverses, dysgenesies epi- 
physaires ou metaphyso-epiphysaires 
peuvent causer des deformations arti- 
culaires, en particulier un elargissement 
des articulations interphalangiennes, 
evo quant a l’examen une atteinte arti- 
culaire inflammatoire. Ce n’est qu’apres 
avoir elimine toute autre cause d’ar- 
thrite ou d’arthralgie inflammatoire que 


le diagnostic d’arthrite juvenile idio- 
pathique peut etre considere. 

L’appellation c< arthrite juvenile idio- 
pathique » a ete proposee a Durban en 
1998 pour les arthrites sans etiologie 
reconnue qui debutent avant l’age de 
16 ans et persistent au minimum six 
semaines. 1 Elle se substitue a celles plus 
anciennes d’arthrite chronique juve- 
nile et d’arthrite rhumatoi’de juvenile, 
qui couvraient pour une large part les 
memes affections. Le terme d’arthrite 
rhumatoi’de juvenile avait l’inconve- 
nient d’evoquer une parente de ces 
affections avec la polyarthrite rhuma- 
toi’de, maladie de l’adulte et parfois 
de l’adolescente, dont les particulari- 
tes semiologiques different de celles 
des arthrites de l’enfant. 

La classification la plus recente des 
differentes formes d’arthrite juvenile 
idiopathique est celle proposee a Dur- 
ban en 1998 (tableau l). 1 Le fait que 
cette classification repose essentielle- 
ment sur des caracteristiques cliniques, 
et sur la presence ou l’absence d’un 
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Criteres de classification des arthrites juveniles idiopathiques 



Forme systemique 

arthrite d'au moins une articulation (d'une duree d'au moins 6 semaines) 

avec ou precedee d'une fievre persistante depuis au moins 2 semaines, quotidienne, et accompagnee d'au moins 

1 signe parmi : rash maculeux evanescent/adenopathies diffuses/hepato-splenomegalie/pleuresie ou pericardite 
(exclusion: a, b, c, d) 

Forme oligoarticulaire 

arthrite (d'une duree d'au moins 6 semaines) d'une a quatre articulations durant les 6 premiers mois devolution 

modalites evolutives: 

- forme oligoarticulaire persistante: < 5 articulations atteintes au-dela de 6 mois devolution 

- forme oligoarticulaire extensive: > 4 articulations atteintes au-dela de 6 mois devolution 
(exclusion: a, b, c, d, e) 

Forme polyarticulaire 

arthrite (d'une duree d'au moins 6 semaines) d’au moins 5 articulations durant les 6 premiers mois devolution 

deux formes cliniques: 

- forme polyarticulaire FR (-) : absence de facteur rhumatoide 
(exclusion: a, b, c, d, e) 

- forme polyarticulaire FR (+) : presence de facteur rhumatoide sur au moins 2 tests a 3 mois d'intervalle 
(exclusion: a, b, c, d, e) 

Arthrite psoriasique 

arthrite (d'une duree d'au moins 6 semaines) et psoriasis 

ou arthrite associee a 2 signes parmi : dactylite, anomalies ungueales, psoriasis chez un parent du 1 er degre 
(exclusion: b, c, d, e). 

Spondylarthropathies 

indifferenciees 

arthrite (d'une duree d'au moins 6 semaines) associee a une enthesite 
ou arthrite ou enthesite associees a au moins 2 signes parmi: presence ou antecedent de sacro-iliite 
ou de rachialgies inflammatoires, HLA-B27+, arthrite debutant chez un gargon apres 8 ans, histoire familiale 
de pathologie associee au HLA-B27 (spondylarthrite ankylosante, spondylarthropathies, rhumatismes associes 
aux enterocolopathies, arthrites reactionnelles [Reiter], uveite anterieure aigue) 

(exclusion: a, d, e) 

Arthrites non classees 

arthrites remplissant soit les criteres d'aucune categorie, soit ceux d'au moins 2 categories 


Criteres d'exclusion: 

a. Psoriasis ou histoire de psoriasis chez le patient ou un parent du 1 er degre 

b. Arthrite chez un gargon HLA-B27+, debutant avant I'age de 6 ans 

c. Histoire de pathologie associee au HLA-B27 (spondylarthrite ankylosante, spondylarthropathies, rhumatismes 
des enterocolopathies, arthrites reactionnelles [Reiter], uveite anterieure aigue) chez un parent du l er degre 

d. Presence d'un facteur rhumatoide (IgM) a 2 reprises, a 3 mois d'intervalle au minimum 

e. Presence d'une forme systemique d'arthrite juvenile idiopathique 


Tableau 1 


FR: facteur rhumatoide. 


nombre limite de marqueurs biolo- 
giques, temoigne de notre connais- 
sance encore tres fragmentaire de la 
physiopathologie de ces affections. Par 
ailleurs, le regroupement sous l’ap- 
pellation « arthrite juvenile idiopa- 
thique » de maladies aussi differen- 
tes risque d’etre remis en cause. Ainsi, 
les formes avec enthesopathie et/ou 
HLA-B27 pouiraient etre individua- 
lisees comme le sont les spondylar- 
thrites de l’adulte. Plus encore, la forme 


systemique semble, tout comme la 
maladie de Still de l’adulte, cor- 
responds a une maladie auto-inflam- 
matoire dont la physiopathologie est 
tres different e de celle des autre s 
arthrites juveniles idiopathiques ou de 
la polyarthrite rhumatoide. 

EPIDEMIOLOGIE 

En France, une etude menee en Ile- 
de-France et en Bretagne, publiee en 
1987, suggerait une incidence entre 13 


et 19 pour 100000 et une prevalence 
de 77 a 100 pour 100000. 2 Fes etu- 
des de population, menees selon une 
methodologie similaire et evitant le 
biais de recrutement des centres spe- 
cialises, donnent des estimations de 
cet ordre de grandeur pour l’Europe 
et l’Amerique du Nord. 

Fe tableau 2 indique les frequen- 
ces respectives des differentes formes 
d’arthrite juvenile idiopathique obser- 
vees paimi les patients ayant consulte 
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Frequence des arthiites juveniles idiopathiques 

(classification de Durban) 


TYPE D'ARTHRITE 

% DES PATIENTS* 

Formes systemiques 

17 

Formes polyarticulaires avec presence de facteur rhumatoYde 

2 

Formes polyarticulaires sans facteur rhumatoYde 

15 

Formes oligoarticulaires 

35 

Arthrites avec enthesopathie (et/ou positivite du HLA-B27) 

7 

Rhumatisme psoriasique 

4 

Autres arthrites 

20 


Tableau 2 


D'apres la ref. 3. * Dans un service de rhumatologie pediatrique parisien. 


dans le service de rhumatologie pedia- 
trique de l’hopital Necker-Enfants 
malades sur six mois. 3 

FORMES CLINIQUES 

Forme systemique (maladie de Still) 

La forme systemique d’arthiite juvenile 
idiopathique, appelee aussi maladie de 
Still, est caracterisee par la presence 
de signes extra-articulaires bruyants, en 
particulier d’une fievre elevee qui 
domine le tableau clinique au debut. 
De nombreux diagnostics differentiels 
doivent etre eli mines, dont certains en 
urgence. Ceux-ci sont sensiblement dif- 
ferents suivant qu’il s’agit d’un tres jeune 
enfant ou d’un enfant plus grand 
(tableau 3). L’atteinte articulaire peut 
etre presente d’emblee ou apparaitre 
de faqon retardee. Le pronostic de cette 
forme est essentiellement lie a l’im- 
portance de l’atteinte articulaire qui 
parait relativement refractaire aux trai- 
tements actuellement disponibles. La 
maladie commence le plus sou vent 
entre 2 et 7 ans, avec alors une pro- 
portion equilibree entre les deux sexes. 
En revanche, a de rares exceptions pres, 
seules les filles sont atteintes lorsque 
la maladie debute au cours de la pre- 
miere annee de vie, le plus sou vent 
apres l’age de 6 mois. II n’a jamais ete 
observe de cas debutant lors des pre- 
mieres semaines de vie. Plus tardive- 
ment, a l’age adulte, une predominance 
feminine est retrouvee. 


Signes extra-articulaires 

La fievre, le plus souvent inaugu- 
rate, est le symptome majeur a la phase 
initiale. Elle est caracterisee par une 
grande oscillation au cours du nyc- 
themere avec un pic a plus de 39 °C 
survenant toujours a peu pres a la 
meme heure, suivi d’une defervescence 
theimique brutale, chutant en dessous 
de 37 °C. L’analyse de la courbe ther- 
mique sur plusieurs jours avec prise 
de temperature toutes les quatre heu- 
res est done essentielle au diagnostic 
(fig. 1). Au moment des pics febriles, 


l’enfant a un aspect decrit comme 
« toxique » avec paleur du visage, alte- 
ration de l’etat general, douleurs plus 
ou moins diffuses. Ces symptomes 
s’amendent avec la chute de la fievre. 
Lorsqu’elle evolue sur plus de deux 
semaines, et en l’absence d’autre etio- 
logie retrouvee, une telle symptoma- 
tology est tres evocatrice de la forme 
systemique d’arthrite juvenile idiopa- 
thique. Le diagnostic n’est cependant 
definitivement retenu que si survien- 
nent d’authentiques arthiites. 

Les signes cutanes sont caracterises 
par une eruption maculeuse fugace, 
faite de petits elements roses de 3 a 
5 mm prenant paifois un caractere urti- 
carien, variable dans la journee, et par- 
fois majoree lors de l’exposition a fair 
ou lors du bain. 

Des adenomegalies, une spleno- 
megaly et une hepatomegaly sont 
associees dans 25 a 50 % des cas. 

L’atteinte des sereuses est proba- 
blement assez frequente mais souvent 
infraclinique : pericarde, plevre ou peri- 
toine (entrainant alors souvent des 
douleurs abdominales). 

Les atteintes viscerales sont tres 
rares : une myocardite a minima, avec 
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Courbe de temperature. 
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une tachycardie comme seule expres- 
sion clinique, est possible. Des attein- 
tes pulmonaire, cerebrale ou hema- 
tologique ont ete rapportees de fagon 
anecdotique. 

Signes articulaires 

V 

A la phase initiate, Fatteinte articu- 
laire consiste le plus souvent en de sim- 
ples arthralgies. 

Ulterieurement, certains patients 
ont une polyarthrite invalidante alors 
que d’autres n’ont qu’une atteinte arti- 
culaire limitee. Certains patients ont 
les signes systemiques typiques d’une 
forme systemique d’arthrite juvenile 
idiopathique mais ne developpent 
cependant jamais d’arthrite. 

Plus rarement, la survenue d’ar- 
thrites ne peut etre documentee 
qu’apres de nombreuses annees 
devolution. 


Signes biologiques 

II n’existe aucun marqueur biolo- 
gique specifique de la maladie. Le syn- 
drome inflammatoire biologique est 
tres important, en particulier a la phase 
initiale, avec une hyperleucocytose a 
polynucleaires neutrophiles, une hyper- 
plaquettose, une anemie de mecanisme 
inflammatoire, une elevation de la 
vitesse de sedimentation, une hyper- 
gammaglobulinemie polyclonale sans 
auto-anticorps associe. Certains auteurs 
ont rapport e Fassociation frequent e 
d’une hyperfemtinemie globale avec 
une ferritinemie glycosylee relative- 
ment basse, mais la valeur diagnostique 
de cette association reste a demontrer 
chez l’enfant. II n’y a pas dissocia- 
tion avec le HLA (human leukocyte 
antigen ). 

L’evolution des formes systemiques 
d’arthrite juvenile idiopathique est mar- 


quee par la possibilite d’une remis- 
sion clinique et biologique complete 
avant l’age adulte dans 30 a 50 % des 
cas, et la possibilite d’airet des traite- 
ments anti-inflammatoires et immuno- 
suppresseurs. Cependant, des rechu- 
tes tardives sont possibles. Par ailleurs, 
entre 25 et 30 % d’entre eux gardent 
des sequelles articulaires ayant un 
retentissement fonctionnel notable, 
comme une atteinte destructive de l’ar- 
ticulation de la hanche. 

Chez les autres patients, la maladie 
reste active au-dela de 10 ou 20 ans, 
de fagon continue ou par poussees. 
En plus du risque de handicap lie a 
Fatteinte articulaire ou au retentisse- 
ment des traitements (petite taille et 
osteoporose cortico-induites. . .), le pro- 
no Stic vital peut etre engage du fait 
de diverses complications detaillees 
(v. Arthrites juveniles idiopathiques. II. 


Diagnostic differentiel des arthrites juveniles idiopathiques 


FORMES SYSTEMIQUES 

CHEZ LES ENFANTS 

DE M0INS DE 5 ANS 

Diagnostics 
les plus courants 

Infections bacteriennes (a eliminer par hemocultures, prelevements divers) 

Leucemie, neuroblastome (surtout si splenomegalie, douleurs intenses et numeration formule 
sanguine atypique) 

Infection virale (mais generalement leucocytose normale ou basse a differencier cependant d'un 
syndrome d'activation du macrophage inaugural) 


Affections 
plus rares 

Syndrome de Kawasaki. II peut exister des formes atypiques 

Syndrome de Blau, ou sarcoTdose articulaire associant au debut fievre, signes cutanes et arthrite 
Fievres hereditaires recurrentes dont les premiers symptomes sont presents dans I'enfance, 
parfois des la naissance. Noter qu'il n'y a pas d'hyper-lgD dans le syndrome dit « avec hyper-lgD » 
chez I'enfant 

Syndrome de Marschall ou PFAPA (fievre periodique, aphtes, pharyngite, adenopathies) 

CHEZ LES ENFANTS 

DE PLUS DE 5 ANS 


Tous les syndromes decrits ci-dessus peuvent etre observes , mais aussi: 
fievre mediterraneenne familiale ou maladie periodique (possibilite de diagnostic genetique dans 
80 % des cas) 

maladie de Behget (pas de diagnostic genetique) 

rhumatisme articulaire aigu, theoriquement tres rare actuellement, mais encore endemique dans 
certaines parties des DOM-TOM; mais formes atypiques possibles 
arthrite post-streptococcique 

formes cutanees de periarterite noueuse; I'eruption fugace consiste en des nouures, les douleurs 
sont particulierement intenses; diagnostic histologique 
syndrome de Castleman surtout dans sa forme monocentrique 
colopathies inflammatoires 


Tableau 3 


ACR : American College of Rheumatology ; ANCA : anticorps antineutrophile cytoplasmique ; IRM : imagerie par 
resonance magnetique; IgD: immunoglobuline D; DOM-TOM: departements et territoires d'outre-mer. 
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Diagnostic differentiel des arthrites juveniles idiopathiques (mite) 


FORMES OLIGOARTICULAIRES (NON EXHAUSTIF) 


ATTEINTE M0N0- 

ARTICULAIRE 

Arthrite septique 

Typiquement, tableau aigu et signes locaux bruyants 

Se metier d'une arthrite infectieuse abatardie par les antibiotiques, ou d'un germe 
inhabituel. Traitement antibiotique en urgence apres avoir fait les prelevements 
bacteriologiques sans en attendre les resultats 


Arthrite 
a mycobacterie 

Toujours y penser en cas d'arthrite froide et de contexte evocateur 

Rechercher un contage 


Traumatisme 
ou corps etranger 

A rechercher par I'interrogatoire 


Dystrophies synoviales 

Synovite villonodulaire, malformation vasculaire 

1 Interet de FIRM 

ATTEINTE 0LIG0- 

ARTICULAIRE 

En rapport 
avec une infection 

Arthrite reactionnelle virale, ou apres infection par enterobacteries 

Deficit immunitaire 


Arthrite virale 

De courte duree 


FORMES POLYARTICULAIRES (NON EXHAUSTIF) 


MALADIES 

AUTO-IMMUNES 

Lupus erythemateux dissemine 
et autres connectivites 

Predominance feminine, alteration de I'etat general, leucopenie. Appliquer 
les criteres de I'ACR pour le lupus. Connectivite mixte, syndrome de chevauchement 


Polydermatomyosites 

Peuvent s'accompagner d'arthrites 


Polychondrites recurrentes 

Tres rares. Atteinte cartilagineuse, signes larynges et oculaires 

VASCULARITES 

Purpura rhumatoTde 

Vascularite la plus frequente en pediatrie. Atteinte articulaire assez frequente 


Periarterite noueuse 

Douleurs intenses, biopsie d'un nodule. Necessity de rechercher une atteinte 
viscerale, rare chez I'enfant 


FMF, maladie de Behget 

Risque ethnique, notion familiale 


Granulomatose de Wegener 

Exceptionnel. Presence d'ANCA 

MANIFESTATIONS 

ARTICULAIRES 

EN LIEN AVEC 

UNE INFECTION 

Rhumatisme articulaire aigu 

Criteres de Jones modifies 

Arthrites 

post-streptococciques 


Borreliose de Lyme 

Atteinte articulaire tres rare en France. Notion de region d'endemie 


Infections a mycobacteries 

Recrudescence actuelle. Suspecter un terrain favorisant 


Brucelloses, salmonelloses, 
maladie des griffes du chat 



Infections virales 

Assez frequemment: rubeole (apres vaccination), Parvovirus B19, hepatite B 

Rarement: adenovirus 7, virus de I'herpes, oreillons, enterovirus, coxsakie B 

SIGNES 

Malignes 

Leucemie 

ARTICULAIRES 

TEMOIGNANT 

D'UNE AFFECTION 
HEMATOLOGIQUE 

Benignes 

Hemoglobinopathies (drepanocytose homozygote), troubles de I'hemostase, deficits 
immunitaires 

DIVERS 

Osteomyelite chronique 
recurrente, osteochondroses, 
chondromalacie, epiphysiolyse... 



Tableau 3 (suite) 


ACR : American College of Rheumatology, FMF : fievre mediterraneenne familiale ; ANCA : anticorps antineutrophile 
cytoplasmique; IRM: imagerie par resonance magnetique 
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L 


IM1IU Synechies irido-cristalliniennes multiples dans le cadre d'une arthrite 
juvenile idiopathique. Courtoisie du P r Bodaghi, service d'ophtalmologie du groupe 
hospitalier La Pitie-Salpetriere, Paris. 



Pronostic et traitement, dans un pro- 
chain numero) dont principalement les 
complications des traitements immu- 
nosuppresseurs (infection severe, syn- 
drome d’activation macrophagique. . .) 
et le developpement chez de rares 
patients d’une amylose secondaire. 

Formes oligoarticulaires 

Ces formes sont les plus frequentes 
et sont caracterisees par fatteinte d’une 
a quatre articulations au cours des 
6 premiers mois devolution en l’ab- 
sence de signes extra-articulaires. Elies 
represented environ 35 % des arthri- 
tes juveniles idiopathiques. II convient 
toujours d’eliminer d’autres causes 
d’atteinte articulaire au premier plan 
desquelles l’infection (tableau 3). Elies 
debutent le plus souvent chez les peti- 
tes filles (9 cas sur 10), de moins de 
5 ans. Les oligoarthrites typiques de 
l’enfant jeune sont associees dans 50 
a 60 % des cas a la presence d’anti- 
corps antinucleaires sans specificite. 

Le risque majeur est celui d’une 
uveite anterieure « a oeil blanc », c’est- 
a-dire sans Ehyperhemie conjonctivale 
associee a d’autres uveites, evoluant 
de fagon insidieuse, et presente chez 
environ la moitie de ces enfants apres 
5 ans devolution (fig. 2) ; elle est tres 
differente de l’uveite aigue des spon- 
dylarthropathies dont le pronostic 
ophtalmologique est souvent plus 
reserve que le pronostic articulaire. 

Sur le plan articulaire, une diffusion 
de l’arthrite a plus de quatre articula- 
tions au-dela du 6 e mois definit les 
formes oligoarticulaires etendues. Ces 
formes ont comme particularity de 
mieux repondre aux traitements 
immunosuppresseurs, methotrexate 
ou anti-TNF a (tumour necrosis factor a) 
[etanercept], que les formes syste- 
miques ou les polyarthrites prises dans 
leur ensemble. 4,5 

Formes polyarticulaires 

Elies sont definies par la presence d’une 
polyarthrite avec atteinte d’au moins 
cinq articulations au cours des 6 pre- 
miers mois, en l’absence de signes sys- 


temiques. Differentes affections inflam- 
matoires et auto-immunes peuvent 
s’exprimer par des arthrites au debut 
(tableau 3). Les polyarthrites sont en 
fait un ensemble heterogene compor- 
tant : d’authentiques polyarthrites rhu- 
matoi’des (moins de 2 % des arthrites 
juveniles idiopathiques), essentielle- 
ment chez l’adolescente, similaires a 
la polyarthrite rhumatoi’de de l’adulte 
avec presence de facteur rhumatoide ; 
des formes apparentees sur les plans 
clinique et biologique aux oligo- 
arthrites mais avec une atteinte poly- 
articulaire d’emblee (frequence de 
l’uveite et des anticorps antinucleaires) ; 
des polyarthrites « seches », avec une 
atteinte diffuse de toutes les articula- 
tions mais peu d’epanchement et une 
reponse souvent tres mediocre aux 
traitements anti-inflammatoires et 
immunosuppresseurs; d’autres poly- 
arthrites plus ou moins symetriques, 
plus ou moins invalidantes, sans fac- 
teur rhumatoi’de, pouvant poser des 
problemes de diagnostic differentiel. 


Arthrite juvenile idiopathique 
associee au psoriasis 

La definition meme de cette forme 
d’arthrite juvenile idiopathique, liee 
a la presence de lesions de psoriasis 
chez le patient lui-meme ou un appa- 
rente au premier degre en l’absence 
de signes systemiques ou de facteur 
rhumatoide, pose un probleme. En 
effet, le psoriasis est une affection rela- 
tivement frequente et, de ce fait, sa pre- 
sence peut etre une coincidence chez 
un certain nombre de patients dont 
fatteinte articulaire n’est en rien dif- 
ferente de celle d’autres patients 
atteints d’oligoarthrite, de polyarthrite 
ou d’arthrite associee aux enthesopa- 
thies. En particulier, l’interet de dis- 
tinguer les oligoarthrites associees au 
psoriasis des autres ofigoarthrites a ete 
discute par plusieurs auteurs tant 
revolution et le pronostic semblent 
similaires. Cependant, farthrite associee 
au psoriasis a ses caracteristiques pro- 
pres chez certains patients, en parti- 
culier le fait d’atteindre de fagon 
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asymetrique un « rayon » d’une main 
ou d’un pied. Sur le plan therapeu- 
tique, les formes les plus severes tant 
sur le plan articulaire que cutane peu- 
vent beneficier de traitements de type 
anti-TNF a ou CTLA-4Ig (abatacept). 

Arthrites associees aux enthesopathies 

Dans ce groupe sont principalement 
observees des arthrites peripheriques 
du grand gargon ou de l’adolescent, 
souvent sans atteinte axiale associees 
a des douleurs des entheses (tendons 
d’Achille, regions paravertebrales. . .) 
reproduites a la pression et temoignant 
d’une enthesopathie. Comme chez 
l’adulte, le HLA-B27, non obligatoire 
pour le diagnostic, est souvent present 
chez le patient ou un apparente. Excep- 
tionnellement dans ce groupe peut etre 
mise en evidence une colopathie 
inflammatoire. Les poussees inflam- 
matoires de la maladie peuvent etre 
tres douloureuses, et ces douleurs 
repondent souvent bien aux anti- 
inflammatoires non steroi’diens. Le 
methotrexate et la sulfasalazine sont 


probablement moins efficaces que les 
anti-TNF a. Une raideur du rachis doit 
etre systematiquement recherchee, de 
meme qu’une atteinte des articulations 
sacro-iliaques. Les examens radiolo- 
giques ne sont justifies qu’en cas de 
signes cliniques, parfois mieux visua- 
lises sur des examens plus sensibles 
tels que la tomodensitometrie ou l’ima- 
gerie par resonance magnetique 
(IRM). Une iridocyclite aigue est ob- 
servee chez certains patients, se mani- 
festant par une rougeur, une douleur 
avec photophobie. Elle est differente 
des uveites des oligo arthrites de la 
petite fille et ne necessite pas un exa- 
men ophtalmologique systematique. 
Le traitement local de l’uveite est gene- 
ralement rapidement efficace, et le 
risque de sequelles est faible. 

ASPECTS RADIOLOGIQUES 

L’atteinte radiologique sur les cliches 
radiographiques standard evolue typi- 
quement par les differents stades defi- 
nis par Steinbrocker (plusieurs sta- 
des pouvant s’associer au niveau d’une 


articulation) : I. infiltration des par- 
ties molles ; II. pincements articulaires ; 
III. erosions ; IV. fusion. La mise en 
evidence d’une atteinte articulaire ero- 
sive precoce est en general de mauvais 
pronostic (fig. 3). Des troubles de 
croissance localises caracterisent les 
arthrites des enfant s. 

L’echographie, la tomodensitometrie 
et surtout 1’IRM permettent de mettre 
en evidence precocement l’atteinte arti- 
culaire inflammatoire, ce qui peut etre 
d’un secours precieux pour le diagnostic 
differentiel avec des atteintes articu- 
laires non inflammatoires. Ces examens 
peuvent egalement guider certains trai- 
tements, dont l’injection de cortico- 
steroi’des dans une articulation comme 
la hanche. Ainsi, en cas d’atteinte de 
la hanche, des examens tels que la 
tomodensitometrie et 1’IRM sont sou- 
vent tres utiles pour distinguer une 
synovite, une arthrite d’une osteo- 
necrose aseptique de hanche ou de 
sequelles sans inflammation active a 
l’origine de douleurs mecaniques. Ces 
examens dont certains sont couteux ne 
sont realises qu’en cas de necessite 
diagnostique ou therapeutique. 

CONCLUSION 

Affections eminemment chroniques 
mais de gravite variable, les arthrites 
juveniles idiopathiques posent encore 
de nombreux problemes sur le plan 
diagnostique. Les problemes de clas- 
sification de ces affections n’ont par 
ailleurs pas encore ete parfaitement 
resolus. Outre la faible specificite et 
la relative heterogeneite des signes cli- 
niques et biologiques de ces affections, 
notre comprehension des aspects 
physiopathologiques reste fragmen- 
taire. Une analyse plus systematique 
de ces patients dans un contexte de 
collaboration multicentrique interna- 
tionale, tant pour les problemes de 
classification que d’essais therapeu- 
tiques, est actuellement en place. ■ 


Voir le traitement et le pronostic 
dans un prochain numero. 



DH Radioqraphie du poiqnet illustrant tous les stades d'atteinte osteo- 
articulaires de Steinbrocker. I: Osteoporose (OP); II: pincement articulaire (PA); 
III : erosion (E) ; IV : fusion (FU). 
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ARTHRITES JUVENILES IDIOPATHIQUES 


SUMMARY Juvenile idiopathic arthritis. (I) Clinical aspects 

Juvenile idiopathic arthritis (JIA), formerly know as juvenile chronic arthritis, is a broad term encompassing several disorders starting before the age of 
16. It is characterized by arthritis lasting more than 6 weeks, of unknown etiology, usually persisting for six month initially. Approximately 1 in 5 000 
children are affected in France. Of the various distinguishable clinical forms, oligoarticular JIA is the most freguent one. It is characterized by an 
involvement of up to 4 joints during the first 6 months and is mostly observed in females. The prognosis may be further complicated by the presence of 
uveitis, associated with an insidious progression. In systemic JIA (also called Still's disease) as well as in some polyarticular forms, with or without 
rheumatoid factor, inflammation may continue in adulthood. Severe polyarticular involvement or hip involvement may be associated with a poor 
functional prognosis. 
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RESUME Arthrites juveniles idiopathiques. (I) Les differentes formes cliniques 

Les arthrites juveniles idiopathigues, autrefois appelees arthrites chronigues juveniles, rassemblent plusieurs affections gui debutent avant I'age de 
16 ans et sont caracterisees par I'existence d'une arthrite d'une duree d'au moins six semaines sans etiologie reconnue, et dont revolution initiale est 
d'au moins six mois. Elies affectent environ 1 enfant pour 5 000 en France. Parmi les differentes formes clinigues individualisables, la plus freguente est 
la forme oligoarticulaire, caracterisee par une atteinte d'un maximum de guatre articulations au cours des six premiers mois, gui touche 
essentiellement la petite fille, et dont le pronostic peut etre compligue par une uveite evoluant a bas bruit. La forme systemigue d'arthrite juvenile 
idiopathigue (appelee aussi maladie de Still) et certaines formes polyarticulaires, avec ou sans facteur rhumatol'de, peuvent rester actives sur le plan 
inflammatoire a I'age adulte. 
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